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論文 内 容 要
凶
日
 オ・1緬健康小児の血清⑪e㌍副◎凹1呂蹴伽について
 Geruユopla,8min(GPL)はpolyphenoloxid.αse作用を有する鋼蛋寅で,
 Wi180n氏病患者血清で特異的に低値を示し,その銅代謝異常のprimarylesionと考
 えられている。最近小児科領域にかいてWiユson氏病に対する関心が深まり・治療法の進歩
 に伴って早期診断の重要性も強調されるようになった。しかし小児期の血清CPLに関する研究
 は極めて少ないので,著者は健康小児の血清GPL活性を測定して次の結果を得た。なむ測定は
 p-p雑gnylenediamineを基質とするRavin法により・exti'nctionx1,eeGを1
 活性単位とした。
 欝欝血(15例)の活性は76士'44(平均値±標準偏差。以下同様)と最も低く,生下時体
 重との聞にはr自+0.95の相関がみられた。以後,新生児(1月未満,4例)191±465,
 当～5月(9例)248士40.2,6～12月(5例)265±:22.9と活性は月令と共に増加
 しd～5オでは最高の507士55.2に達した。以後7～9オまでは活性は500前後のほぼ
 一定した値を保つたが,10～14オ'(18例)では265士52.5と低下して,成人値(男子
 16例,女子19例)260±ろ2.5に近づいた。成人男女間には殆んど差をみなかった。
 臍帯血,新生児で血清CPL活性が低値なのは,GPL合成を行っている肝の機能未熟なため
 と考えられているが,臍帯血活性が生下時体重と強ぐ相関していたことはこの点から興味深い。
 乳児期の活性の変化はこれまでの報告とほぼ一致したが,幼児・学童期の活性は,著者の成績で
 は成人より高ぐ,従来の報告と若干異っていた。CPLの生理的意義は不明であるが,oxiαase
 として組織呼吸と何らかの関連をもつと考えられてむり,甲状腺疾患ではその基礎代謝率にほぼ
 比例して血清GPLの増減することが知られているので,小児期の血清CPLの増加は旺盛な組
 織代謝の反映であり,甲状腺機能と関連あるものと考えられる。
 ついで,測定条件を変えた際の活性の変化を検討した。血清量を増すと活性はほぼ比例して増
 加するが,血清量の増加を下まわった。血清を稀釈すると稀釈率より若干高い値が得られた。蛭
 置時間との関係をみると,1時間以後は活性は時間に比例して増加したが、50分にむける値は
 若干低かつた。これらは血清中に存在すろGPL活性阻害因子による影響と考えられる。4。G
 に赴ける活性の保存は採血後ろ日までは90%以上,7日で62.5%,13日で75.9%であっ
 た。従って採血後5日以内に測定を行えば,臨床的にはさしつかえない活性が得られる。SH化
 合物疏一merc廿ptopropionyigly'cineのGPL活性阻害作用について検討した所・
 一4唖3
 5x10Mで70%,10Mで100%の阻害作用を示し,SH基と銅との強い親和性がうかy
 われた。又活性は食後及び午後8時に軽度に低下したが,日内変動は殆んどみられなかった。
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 矛2編小児期各種疾患の血清G解輔④圃ag鵬日圃について
 Wilson氏病を小児期に,特に無症状期に診断するためには・小児期各種疾患にむける血清
 GPLの態度を知ることが必要であるが,Wilson氏病以外の小児期各種疾患の血清GPLに関
 する報告はこれまで殆んどみられない。著者は小児期各種疾患215例について第1編と同様に血
 清GPL活性を測定した。
 Wiユson氏病6例では全例で活性は著明な低値(5～64)を示し,他の疾患症例及び1琿滞'血
 を除く健康小児例と明かに区別すろことが出来た。患者家族14例中5例は200以下の軽度の活
 性低下を示した。これらの例はheterozygouscarrierであろうと考えられる。但し2症
 例の母は正常値を示した。患者両親6例の平均は208士4Z5,同胞4例の平均は248±54、7
 であった。
 ネフ・一ゼは浮腫期の全例で活性は低下し・14例の平均は165士36.5であったが,寛解期
 では全例正常値に戻り12例の平均値は297士54.2であった。同一症例を雨期にわたって漫1廃
 した7例についても同様な傾向がみられた。2症例については尿中に夫々571.266単位/日
 のGPLの排泄が認められ,ネフローゼに沿ける血清CPL活性低下は,尿中へのGPL喪失が主
 な原因てあることを示している。
 白血病,脳腫瘍,再生不良性貧血では活性は著明に増加し,また感染症,急性腎炎,中枢神経系
 疾患,肝硬変,気管支喘息でも増加する例が多かったが,その機転は明かでたい。感染症では炎症
 の顕著左疾患程増加は高度で,赤沈値との間に比膏鰯係がみられた。急性腎炎,感染症,白血病で'
 は治癒期に活性は低下して正常値になった。抗匝蕩剤の投与をうけた白壷病症例では,しげしぱ正
 常域以下まで活性の低下が観察された。
 中枢神経系疾患では進行性の脳変性の考えられるGau。Cher氏病・Tay'一Sa,chs氏病等及び
 てんかんで活性は高かったが,いわゆる脳性小児麻痺,血管性片痺麻では正常値を示す例が多かっ
 た。発病初期の乳児肝炎では活性は軽度増加又は正常値を示したが,肝硬変が進行すると活性は増
 加した。先天性胆道閉塞症でも同様な傾向がみられた。従って肝疾患にむけるCP'L活性と血清膠
 質反応、との間には軽度の相関をみることが出来たが,血清七ra'ns3.lnillase・血清biユirUr
 binとの相関は認められたかった。先天性筋疾患,先天性心疾患,各種貧1血L症では一定の傾向は
 みられなかった。
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 審査結果の要旨
 小児期に蔚ける血清・ceruloplasmiロの変動を正常小児むよひ各種病態にむいて観察した結
 果を唆とめπものである。
 測定方法はp-phe且ylenediδmminを基質'としたRarin法に激つた。
 腰帯血の活性は76で貴も低(,しかもぞの活性低下度と,出生時敬重とはr=十α95の粗膳
 を示している。新宇児191,1～5月児248、6～12月見265と,七の活性は月令と共に
 増加し1～3才では農高の5Gアに達し,七れ以降は次第に低値をとり10才,以降は成人値マ60
 と略々同じ1直を示す。
 WilSon氏病児6例では全例共に明かに活性低下(5～64)を示している。ネフ・一ゼの浮
 麻期財全例(知例)で活性低下があり,寛解纏は正常に復して“ゐ.これ蘇中蛋白と欺
 喪失されることも一因と考えられる(参考論文2参照)
 一方白血病,脳騨瘍,再生不良性貧血例では活性は増加を示」感染症,急性腎炎,中枢神経系
 疾患肝硬変,気管支喘息でも増'旧を示すものがあっπが,その機転は明かではないとしている。
 爾,WiエSon氏病の治療にむいて,d一斑ercaptoprOp土onyユ.glyGineの経口投
 ■与によ抄尿中銅の排泄が若干増加を来すという新知見を得ている(参考論文1)
 よって》本論文は学位授与に値するものと認める。
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